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Caso Clínico
Introducción
El Síndrome de Marfan (SM) es un desorden autosómico 
dominante que afecta múltiples órganos y sistemas. 
Relativamente frecuente (1:10.000), es causado por 
una mutación en el gen que codifica la fibrilina-1 y 2, 
un importante constituyente de la matriz extracelular. 
Ocurre en todas las razas y grupos étnicos y se distribuye 
igualmente entre ambos sexos. Diversas alteraciones 
cardíacas están presentes, y las principales son: dilatación 
de la raíz de la aorta y de la aorta ascendente, prolapso 
de válvula  mitral y dilatación del ventrículo izquierdo (VI), 
habitualmente secundaria a insuficiencia mitral o aórtica1. 
SM con dilatación de VI presenta más frecuentemente 
muerte súbita, alteraciones de repolarización y arritmias 
ventriculares fatales. En el SM, también están presentes 
alteraciones musculoesqueléticas que, sumadas a las otras 
disfunciones, reducen la capacidad funcional, volviendo 
la prescripción de ejercicio físico (EF) un desafío en esa 
población1.
El entrenamiento físico aeróbico, cuando es realizado por 
largos períodos, promueve efecto de antirremodelado en 
pacientes con hipertrofia cardiaca y disfunción ventricular2,3, 
así como en la insuficiencia cardíaca4, destacándose el 
Leipzig Heart Failure Training Trial (LHFTT)5. Esas alteraciones 
son obtenidas con ejercicios de moderada intensidad (60% 
VO2pico)
2-4. Entre tanto, no se encuentran, en la literatura, 
investigaciones que aborden el impacto de un programa de 
ejercicios sobre el remodelado cardíaco en el SM.
Este relato de caso describe la historia ecocardiográfica 
de un paciente con SM presentando dilatación y hipertrofia 
de lo VI y la reversión de esas alteraciones en el curso de un 
programa de fisioterapia cardiovascular durante cuatro años.
Relato del caso
Paciente del género masculino, 33 años, sin alteración de 
perfil lipídico y hematológico. Después de cuadro de angina 
en 1999, recibió diagnóstico de SM y realizó cirugía para la 
colocación de endoprótesis en la aorta torácica y abdominal, 
tratamiento medicamentoso a base de betabloqueante 
(Atenolol 50 mg/día), inhibidor de ECA (Enalapril 20mg/día) y 
antagonista del calcio (Nifedipina 10 mg 2/día), sin alteraciones 
en los últimos tres años.
En el período pre fisioterapia, el paciente evolucionó con 
disnea a los pequeños esfuerzos y alteraciones en la geometría 
y función cardíaca (Tabla 1).
Encaminado a fisioterapia en enero de 2005, presentó peso 
de 65kg; altura de 202cm; IMC de 15,9kg/cm2; porcentual 
de grasa de 17,9%; peso gordo de 11,63kg; peso magro 
de 53,3kg y reducida capacidad física al Test Ergométrico 
(Modifed Bruce; síntoma limitado): VO2máx de 21ml/kg/
min estimado (VO2 = vel x 0,1 + vel x incl x 1,8). Inició 
fisioterapia cardiovascular 3 veces por semana en febrero 
de 2006, realizando ejercicios aeróbicos con 50% a 75% de 
la frecuencia cardíaca de reserva y ejercicios de resistencia 
con 60% de la carga máxima. Durante los ejercicios físicos, 
presión arterial, frecuencia cardíaca y auscultación cardíaca y 
pulmonar se mantuvieron dentro de lo esperado. Los cuatro 
años del programa de EF fueron supervisados por el mismo 
fisioterapeuta, con carácter creciente e interrumpido apenas 
en los meses de julio y diciembre.
La geometría cardíaca y la función del VI fueron evaluadas 
por Ecocardiografía Doppler, Marca GE, modelo Ving Med 
SFM 800, transductor de 3,5 MHz. La función y las medidas 
cardíacas fueron obtenidas en reposo (Figura 1). Evaluaciones 
fueron realizadas por el mismo ecocardiografista, disminuyendo 
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hipertensión arterial9. En el presente relato, el paciente no 
presentaba historia de hipertensión arterial, no justificándose, 
así, un efecto de la terapia con antagonistas del calcio sobre 
la reducción de la hipertrofia cardíaca. Se suma a eso el 
hecho de que la hipertrofia cardíaca resultante de la HA es 
de carácter concéntrico y, en el presente relato, el paciente 
presentaba hipertrofia excéntrica.
El remodelado puede ser explicado por las alteraciones 
tróficas en los cardiomiocitos. Sin embargo, una población 
de miocitos sería capaz de reingresar al ciclo celular y 
replicarse cuando fuese expuesta a estímulos específicos, 
entre los cuales se destaca el EF, en que los efectos sobre 
el antirremodelado cardíaco vienen ganando atención en 
diferentes enfermedades, con aumentos significativos de la 
FE y reducción de masa, espesor y diámetros ventriculares2-5. 
El efecto de antirremodelado en la IC a través del EF parece 
depender del tiempo de intervención, un mínimo de seis 
meses2-5,10. El antirremodelado cardíaco inducido por el EF 
parece ser fuertemente influenciado por la síntesis/actividad del 
óxido nítrico11, sin embargo la producción de NO se encuentra 
normal en los pacientes con SM. Otros posibles mecanismos 
por medio de los cuales el EF desencadena antirremodelado 
es el efecto antiadrenérgico, menor doble producto y mejora 
del barorreflejo, desencadenados por la mejora de la eficiencia 
contráctil. Un análisis retrospectivo más reciente del Leipzig 
Heart Failure Training Trial (LHFTT) atribuye, en parte, la 
reducción de la hipertrofia cardíaca al aumento del volumen 
sistólico en reposo (observado en el presente relato) y durante 
el ejercicio físico, así como a la reducción de la postcarga por 
reducción de la resistencia vascular periférica12. El EF promueve 
mejora en la velocidad de relajación y acortamiento de la 
musculatura cardíaca, a través del aumento de la síntesis de la 
proteína transportadora de calcio (SERCA-2), del aumento de 
la concentración de calcio y de la sensibilidad al calcio por los 
cardiomiocitos, contribuyendo significativamente a la mejora 
de la función ventricular13. De esa forma, el antirremodelado 
el efecto de variabilidad, y obtenidas en las siguientes fechas e 
intervalos de tiempo en relación al TTO fisioterapéutico:
(A) – 15/01/2003 – 2 años pre; (B) – 18/12/2003 – 1 año 
pre; (C) – 11/12/2004 – 1 mes pre; (D) – 06/11/2006 – 1 año 
y 10 meses post; (E) – 10/09/2008 – 3 años y 8 meses post; 
(F) – 01/05/2009 – 4 años y 4 meses post.
En la última evaluación, se observó peso de 78kg; altura de 
202cm; IMC de 19,1kg/cm2; porcentual de grasa de 16,8%; 
peso gordo de 13,1kg; peso magro de 64,9kg y capacidad física 
normal para la franja etárea (VO2 máximo de 30,7ml/kg/min).
Discusión
El remodelado cardíaco es definido como alteraciones 
reversibles o no de las estructuras y de los fenómenos 
bioquímicos de los compartimientos musculares y/o intersticiales 
del miocardio, siendo de carácter adaptativo, aunque seguido 
de deterioro funcional6.
El efecto de los betabloqueantes sobre el remodelado 
cardiaco ya es conocido, previniendo la hipertrofia y la 
dilatación del VI. Entre tanto, es importante destacar que el 
paciente ya hacía uso de esa opción terapéutica dos años 
antes de iniciar el  tratamiento fisioterapéutico, y los efectos de 
la terapia betabloqueante sobre la reversión del remodelado 
cardiaco ya pueden ser observados con dos meses de 
tratamiento7.
Los inhibidores ECA promueven antirremodelado cardíaco 
principalmente cuando son administrados en las fases iniciales 
del post-IAM. Esos efectos tal vez sean secundarios a la 
reducción de la actividad neurohumoral, efecto antiisquémico 
y reducción de las metaloproteinasas 2 y 9, factores que, 
aislados o asociados, contribuyen a la ocurrencia de hipertrofia 
cardíaca8.
El efecto de los antagonistas del calcio sobre la hipertrofia 
cardíaca se muestra dependiente de la reducción de la 




A B C D E F
Atrio E (mm) 38 47 47 44 40 40 31-33
EDS (mm) 10 11 18 13 11 11 7,9-8,4
PPVI (mm) 10 11 13,5 12 11 11 7,8-8,2
ERP 0,38 0,32 0,39 0,40 0,37 0,38 0,33-0,35
IMVI (g/cm2) 115,0 150,0 182,6 168,6 162,0 158,0 71,3-78,9
DDF-VI (mm) 53 69 69 60 59 58 46,8-48,6
DSF-VI (mm) 29 53 48 40 38 39 26,7-29,2
Masa VI (g) 251 328 394 364 341 331 119-138
VDF (ml) 135 194 247 177 205 195 73-156
VSF (ml) 32 135 108 106 54 59 18-57
FE (%) 76 39 45 60 73 69 69,8-71,5
EDS – Espesor Diastólico del Septo; PPVI Pared posterior del Ventrículo Izquierdo; ERP – Espesor Relativo de la Pared; IMVI – Índice de Masa Ventricular Izquierda; 
DDF-VI – Diámetro Diastólico Final del Ventrículo Izquierdo; DSF-VI – Diámetro Sistólico Final del Ventrículo Izquierdo; Masa VI – masa del ventrículo; VDF – 
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cardíaco parece depender de la mejora de la función ventricular, 
que, a su vez, depende de diversos factores.
El EF se viene revelando una opción terapéutica de 
múltiples aspectos, y su eficiencia y su seguridad en el SM ya 
fueron investigadas. Innúmeras investigaciones demuestran 
el efecto del antirremodelado cardíaco promovido por el EF, 
principalmente en pacientes con disfunción ventricular, sin 
embargo no están debidamente aclarados los mecanismos 
envueltos, principalmente en pacientes con SM.
Conclusiones
En el Síndrome de Marfan, hay una recomendación 
expresa, de Directrices, de evitar esfuerzos físicos. Ese hecho, 
con frecuencia, es confundido con el comportamiento de no 
hacer ejercicio alguno. Este relato de caso es extremamente 
interesante porque sitúa el beneficio de un programa de EF en 
un paciente con Síndrome de Marfan en una situación aun más 
desfavorable, en que el remodelado cardíaco con hipertrofia es 
sumamente deletéreo. 
Figura 1 – Valores absolutos de DDF-VI (mm) – Diámetro Diastólico Final del Ventrículo Izquierdo en milímetros, DSF-VI – Diámetro Sistólico Final del Ventrículo 
Izquierdo en milímetros Masa VI (g) – Masa del ventrículo en gramos,  VDF (ml) – Volumen Diastólico Final en mililitros  VSF (ml) – Volumen Sistólico Final en mililitros   
FE (%) – Fracción de Eyección en porcentual.
Diámetro (mm) Masa (gramas)
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